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REVUE G E N E R A L E 


Melanomes oculaires 

Plus de 500 nouveaux cas de melanome oculaire 
sont diagnostiques chaque annee en France avec pour les formes 
debutantes un diagnostic pafois difficile avec certains rnevus 
benins de la choro'ide, dont la decouverte justife une surveillance 
tres etroite. Le traitement est devenu conservateur grace 
a la radiotherapie qui a remplace Fenucleation, 
sauf dans les formes evoluees. 


Thierry Dorval* 
Remi Dendale** 
Laurence Desjardins*** 


O n regroupe sous l’expression 
melanome oculaire ou melanome 
de l’uvee, les melanomes de la 
choro’ide et du corps ciliaire (fig. 1). 

RARE, MAIS LA PLUS FREQUENTE 
DES TUMEURS OCULAIRES 
DE L'ADULTE 

Le melanome oculaire est une 
tumeur maligne rare, bien qu’il s’agisse 
de la tumeur intraoculaire la plus fre- 
quemment observee chez l’adulte. Un 
rapport americain du Third Cancer Sur- 
vey, en 1976, rapporte une incidence 
(ajustee a l’age) de 6 cas pour un 



IMUU Coupe anatomique de I'ceil avec 
de dehors en dedans: sclere, choroTde, 
retine. 


million d’habitants. 1 Le melanome ocu- 
laire atteint essentiellement l’adulte a 
un age median de 55 a 60 ans. Latteinte 
de la choroide est retrouvee dans plus 
de 80 % des cas. 2 


En France, seulement 500 a 600 
nouveaux cas sont diagnostiques 
chaque annee et lmcidence des mela- 
nomes choroidiens est estimee a 
7 pour un million d’habitants. 3 La pre- 
valence des melanomes de l’uvee est 
plus importante chez les sujets de race 
blanche, alors qu’elle est tres faible 
chez les Africains et les Asiatiques. La 
migration des populations ne semble 
pas avoir d’effet, comme Font montre 
certaines etudes sur les populations 
d’origine africaine et asiatique immi- 
grees et vivant aux Etats-Unis. 

Si la presence de naevus choroidiens 
semble indifferente, l’existence d’un 
naevus d’Ota (fig. 2) apparait etre un 
reel, et seul, facteur de risque decrit. 

La couleur claire de l’iris (bleu, 
gris) est un facteur de risque inde- 
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pendant, mais mineur, comparative- 
ment aux couleurs plus sombres. 
D’exceptionnels cas familiaux ont ete 
rapportes ainsi que des associations 
a des melanomes cutanes dans une 
me me famille. 


UMS1 Naevus d'Ota. 

II est possible que l’exposition 
intense aux rayonnements ultraviolets 
(UV) puisse avoir un impact sur la 
genese des melanomes de la choroi'de, 
mais aucune etude n’a pu le confirmer, 
tout comme aucun lien n’a pu etre eta- 
bli entre exposition lumineuse ou chi- 
mique et melanome de l’uvee, alors 
qu’il est possible d’induire des mela- 
nomes oculaires chez l’animal apres 
administration de certains produits 
chimiques. 

La relation entre hormones et mela- 
nome de l’uvee n’est pas claire. Les 
resultats d’etudes epidemiologiques 
sont contra dictoires sur l’impact de 
la grossesse ou des traitements hor- 
monaux substitutifs de la menopause. 
Par ailleurs, la grossesse ne semble pas 
avoir d’influence sur le pronostic du 
melanome choroidien. 

L’evolution naturelle de melanomes 
choro’idiens associe la progression 
locale, Fextension extra-oculaire, l’ex- 
tension orbitaire et la diffusion metas- 
tatique, parfois tres tardive. Le foie 
est dans la majorite des cas le pre- 
mier et seul site metastatique, puis 
viennent le poumon, la peau, Fos et 
le systeme nerveux central. La survie 


mediane apres le diagnostic de metas- 
tases hepatiques sans chirurgie de 
resection hepatique est de 2 a 4 mois. 4 

Les principaux facteurs pronos- 
tiques de recidive locale, devolution 
metastatique et de survie globale sont 
la dimension tumorale initiale (epais- 
seur et diametre) et l’envahissement 
extrascleral. La recidive oculaire apres 
un traitement conservateur est de 
mauvais pronostic. 

La survie sans metastase a 5 ans 
des tumeurs prises en charge par radio- 
therapie va de 96 % pour les petites 
tumeurs a 70 % pour les plus grosses. 

PAS DE DEPISTAGE RECOMMANDE 

L’absence de facteur de risque clai- 
rement significatif, en dehors du naevus 
d’Ota, ne permet pas de definir une 
population chez laquelle un depistage 
serait recommandable. C’est dire l’im- 
portance de provo quer une consulta- 
tion specialisee precoce devant tout 
trouble visuel recent et persistant 
(phosphenes, amputation du champ 
visuel, baisse de l’acuite visuelle. . .). 

DES TROUBLES VISUELS 

OU UNE DECOUVERTE D'EXAMEN 

SYTEMATIQUE 

La symptomatologie habituelle des 
melanomes de l’uvee est representee 
par des troubles visuels tres variables, 
imposant examen ophtalmologique et 
fond d’oeil. Ainsi peuvent etre rap- 
portes des phosphenes intermittent s 
lorsque la tumeur commence a refou- 
ler la retine, des myodesopsies en cas 
d’hemorragie dans le vitre. Le deve- 
loppement de la tumeur au niveau du 
pole posterieur de l’oeil peut entrai- 
ner une baisse de l’acuite visuelle. 
Lorsque la tumeur atteint un certain 
volume, le champ visuel est ampute. 
Enfin les formes evoluees, s’accom- 
pagnant d’un decollement total de la 
retine, comportent une perte complete 
de la vision de l’oeil atteint. Elies se 
rencontrent surtout lorsque les symp- 




Figure 3 


Dilatation des vaisseaux 
episclereux. 


tomes initiaux sont negliges ou mal 
pergus par le patient, ou lorsque l’exa- 
men ophtalmologique est realise sans 
dilatation pupillaire. 

Aspects cliniques 

L’aspect exterieur du globe ocu- 
laire peut montrer la presence d’un 
naevus d’Ota (fig. 2). II s’agit d’une 
pigmentation unilaterale congenitale 
benigne, interessant la sclere et sou- 
vent l’uvee et les paupieres. La cons- 
tatation d’une telle anomalie doit faire 
pratiquer un examen reguher du fond 
d’oeil, car ces patients developpent 
plus souvent que les autres des mela- 
nomes de l’uvee. Une dilatation loca- 



IM1IH Melanome peripapillaire. 
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lisee des vaisseaux episcleraux (fig. 3) 
peut etre en rapport avec une epis- 
clerite, mais elle doit faire recher- 
cher un melanome du corps ciliaire 
ou cilio-choroi'dien dans ce secteur. 
Dans certains cas, c’est Fexamen sys- 
tematique du fond d’oeil qui permet 
le diagnostic du melanome. 

Les melanomes uveaux se presen- 
tent comme des masses tumorales plus 
ou moins pigmentees, parfois tres noi- 
res, parfois au contraire totalement 
achromes (fig. 4 a 7). Du pigment 



orange peut etre visible en surface. 
Us peuvent prendre une forme carac- 
teristique en champignon lorsqu’une 
partie de la tumeur se developpe a tra- 
vers une rupture de la membrane de 
Bruge vers la cavite vitreenne. Les 
tumeurs anterieures peuvent parfois 
envahir la racine de Firis et la cham- 
bre anterieure oil elles deviennent visi- 
bles. Les melanomes de Fins sont tres 


rares. 


Examens complementaires 

En angiographie (fig. 8 et 9), 
Faspect caracteristique du melanome 
choroi'dien realise un aspect en dou- 
ble reseau du a la visibilite des vais- 
seaux intratumoraux sur les cliches 
precoces ; celui-ci n’est visible que 
dans les tumeurs achromes. Pour 
les tumeurs fortement pigmentees, 
seules les modifications retiniennes 
de surface sont visibles en angio- 
graphie. Les temps precoces sont 
marques par un effet masque et on 
observe une impregnation progres- 
sive inhomogene sur la sequence 
angiographique ; les « pin points » 
sont de petits points hyperfluores- 
cents qui correspondent a de petits 
decollements sereux localises. 5 

En echographie (fig. 10), on observe 
habituellement une echogenicite ele- 
vee en surface, avec decroissance 
rapide de celle-ci; cette courbe en 
echographie A est tres typique du 
melanome choroi'dien. En echogra- 


phie B, on retrouve Fattenuation des 
ultrasons, souvent responsable d’une 
excavation choroidienne, voire parfois 
d’une ombre au niveau des tissus orbi- 
taires. L’echographie permet de bien 
me surer Fepaisseur de la tumeur. 

L’imagerie par resonance magnetique 
(IRM) [fig. 11] montre une image 
hyperintense en T1 et hypo-intense en 
T2 apres injection de gadolinium. 

A la tomodensitometrie , il existe ega- 
lement une prise de contraste apres 
injection. 

Ces examens ne sont indispensa- 
bles que lorsque Fon soupgonne un 
envahissement extrascleral ou du nerf 
optique, soit lors du bilan initial soit 
lors de la surveillance d’un melanome 
traite de fagon conservatrice. Une 
extension extrasclerale de la tumeur 
peut s’observer dans les tumeurs volu- 
mineuses et constitue un facteur de 
gravite de la maladie et une difficulte 
therapeutique supplementaire. Plus 
rarement, on peut observer ces exten- 
sions extras clerales sur des tumeurs 
de plus petit volume. 

Les extensions extrasclerales sont 
suspectees sur Fexamen en lampe a 
fente et l’echographie pour les tumeurs 
posterieures. Le diagnostic est confirme 
par une IRM ou une tomodensito- 
metrie. 6 

Les donnees histologiques 

L’examen histologique n’est dispo- 
nible qu’en cas d’enucleation, d’exe- 
rese chirurgicale de la tumeur ou lors- 
qu’une biopsie a l’aiguille est pratiquee 
avant le traitement conservateur de 
la tumeur (doute diagnostique). 
Actuellement, la plupart des traite - 
ments conservateurs par radiotherapie 
sont pratiques sans examen histolo- 
gique prealable. 

Apres enucleation, Fexamen histolo- 
gique precise le type de la tumeur, l’exis- 
tence ou non d’un envahissement scle- 
ral, extrascleral ou du nerf optique et 
l’aspect de la vascularisation tumoraie. 



BKE Melanome peripherique anterieur. 



1MDO Melanome de la chorol'de. 



■MHO Volumineux melanome. 
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HU Angiographie en fluorescence du fond d'oeil, temps 
precoce. 


UH Angiographie en fluorescence du fond d'oeil, temps 
tardif. 



Les formes histologiques du mela- 
nome choroidien sont decrites dans la 
classification de Callender, puis plus 
recemment dans celle de McLean. 7,8 
On distingue : 

— les formes fusiformes A et B de 
bon pronostic (cellules fusiformes a 
noyau ovalaire); 

— les formes epithelioides de mau- 
vais pronostic (cellules de grande taille, 
rondes a noyau airondi contenant 1 
a 2 nucleoles) ; 

— les formes mixtes (melange de 
cellules fusiformes et epithelioides). 
Le pronostic depend du pourcentage 
de cellules epithelioides avec un pro- 
nostic pejoratif s’il depasse 50 °/o. 

L’extension en profondeur de la 
tumeur est importante a preciser. L’ex- 
tension intrasclerale est frequemment 
retrouvee lors des enucleations pour de 
volumineux melanomes et ne necessite 
pas de traitement particulier. Le fran- 
chissement scleral avec survenue d’une 
extension extrasclerale (done orbitaire) 
justifie une irradiation complementaire. 

L’examen histologique permet en 
outre d’etudier la densite et le type 
de la vascularisation tumorale qui a 


une valeur pronostique avec, en par- 
ticular, un caractere pejoratif pour la 
formation de boucles et de reseaux 
vasculaires. 9 

L’examen histologique peut etre 
d’interpretation difficile apres irradia- 
tion: il persiste souvent alors une 
masse cicatricielle dont il est impos- 
sible d’affirmer le caractere actif ou 
inactif; on peut s’aider dans ce cas 
des techniques immunohistochimiques, 
en particulier avec l’anticorps mono- 
clonal Ki67 qui reflete l’activite mito- 
tique de la tumeur. 10 

Actuellement, on realise le plus sou- 
vent, chaque fois que Ton dispose de 
tissu tumoral, des analyses chromo- 
somiques de la tumeur. Les anoma- 
lies retrouvees dans le melanome cho- 
roidien sont surtout la monosomie 3 
et la multiplication du 8. Des etudes 
recentes ont montre qu’il existait un 
lien pejoratif entre ces anomalies et 
le pronostic vital du patient. 11,12 

Un diagnostic difference! 
souvent difficile 

Les principaux diagnostics diffe- 
rentiels sont les naevus, les hemato- 


mes choroidiens et les sclerites pos- 
terieures. 

Les TTdeviis suspects posent Fun des 
problemes les plus difficiles pour les 
differencier des melanomes choroi- 
diens. 13 Les naevus benins sont des 
lesions pigmentees de la choroide, ffe- 
quentes (retrouvees chez 6 a 10 % des 
patients) qui, lorsqu’elles sont typiques, 
ne posent pas de probleme diagnos- 
tique. fis sont de petite taille (1 a 5 mm 
de diametre), plans ou tres peu 
saillants, asymptomatiques, et souvent 
parsemes de druses qui temoignent de 
Fanciennete de leur presence. Ils ne 
necessitent qu’un controle annuel du 
fond d’oeil. Le probleme est plus dif- 
ficile avec les naevus suspects. On 
considere qu’un naevus est suspect 
lorsque Fun au moins des elements 
suivants est present : 

— existence de troubles visuels 
recents (scotome, metamorphopsies, 
myodesopsies, etc.) ; 

— decollement sereux de la retine ; 

— epaisseur superieure a 2 mm; 

— diametre superieur a 7 mm. 

Si le naevus est suspect, une sur- 
veillance beau coup plus rapprochee 
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doit etre institute, et en cas de crois- 
sance documentee, on considere qu’il 
s’agit en fait d’un melanome debu- 
tant et un traitement radiotherapique 
est pratique. Le suivi est primordial, 
car il n’y a aucun examen comple- 
mentaire capable de differencier de 
fagon formelle un naevus suspect d’un 
petit melanome debutant. La sur- 
veillance doit etre prolongee, car cer- 
taines lesions peuvent rester quies- 
centes pendant plusieurs annees et 
evoluer brusquement. 



mm Melanome chorofdien, echographie 
oculaire. 


Les hematomes choro'idiens sont l’une 
des causes les plus importantes d’er- 
reur diagnostique. Ceux-ci sont le 
plus souvent en rapport avec une neo- 
vascularisation choroi'dienne liee a 
l’age et siegent habituellement dans 
la region maculaire, mais ils peuvent 
aussi etre excentres. La membrane 
neovasculaire est responsable d’un 
saignement deiriere l’epithelium pig- 
mentaire, aboutissant a un hematome 
choroidien qui peut ressembler a une 
tumeur choroi'dienne pigmentee. Si 
la lesion est maculaire, il peut etre 
utile de pratique un fond d’oeil 
controlateral qui montre souvent une 
degenerescence maculaire ou des 
druses. 

Les sclerites posterieures sont des 
lesions rares, plus frequentes chez les 
femmes, qui posent de reels proble- 


mes diagnostiques, car elles peuvent 
fortement ressembler a un melanome 
achrome. Le diagnostic est plus facile 
lorsqu’il existe des signes inflamma- 
toires, mais ceux-ci peuvent etre 
absents. Il faut rechercher des dou- 
leurs lors des mouvements de l’oeil, 
une papillite, une uveite anterieure. 
Des plis choroi'diens peuvent etre pre- 
sents. A l’echographie B, la sclerite 
entraine souvent une visibilite anor- 
male de la sclere. Le bilan etiologique 
doit rechercher les causes habituel- 
les des uveites (arthrite rhumatoide, 
sarco'idose. . .). 

Les autres diagnostics differentials 
sont beaucoup plus rares 
et posent peu de problemes 


Autres lesions pigmentees du fond 
d’oeil. Les melanocytomes de la papille 
ne necessitent qu’une simple sur- 
veillance. Les lesions de l’epithelium 
pigmentaire (hamartome pigmente, 
hyperplasie congenitale benigne, ade- 
nomes de l’epithelium pigmentaire) 
sont moins frequentes et ne posent 
en general pas de probleme diag- 
nostique. 

Les hemangiomes choro'idiens sont 
facilement identifies par l’echogra- 
phie B et l’angiographie au vert d’in- 
docyanine. 14 

Les metastases choroidiennes sont de 
diagnostic facile lorsqu’elles survien- 
nent dans un contexte de maladie can- 
cereuse disseminee, lorsqu’elles sont 
multiples ou bilaterales. L’echographie 
montre des lesions dont l’echogeni- 
cite est plutot homogene, contraire- 
ment a ce que l’on observe dans les 
melanomes. 14 

Les causes les plus frequentes de 
metastase oculaire sont le cancer du 
sein chez la femme et le cancer du pou- 
mon chez l’homme. 

Les osteomes choro'idiens sont des 
lesions habituellement juxtapapillai- 
res, apparaissant en regie generale chez 
les femmes jeunes ; elles sont uni- ou 


bilaterales et correspondent a des ossi- 
fications de la choroi'de. Les examens 
complementaires affirment le dia- 
gnostic (angiographie et echographie). 


PRINCIPAUX FACTEURS 

PRONOSTIQUES 

La mortalite par melanome cho- 
roi'dien a ete beaucoup etudiee apres 
enucleation; elle est d’environ 30 % 
a 5 ans et 50 % a 10 ans. 15,16 

Les principaux facteurs pronos- 
tiques sont le diametre, l’epaisseur, le 
type histologique de la tumeur, l’age 
du patient avec un pronostic plus pejo- 
ratif pour un age superieur a 60 ans 
et la localisation de la tumeur (pro- 
nostic plus pejoratif pour les tumeurs 
anterieure s). L’existence d’une exten- 
sion extrasclerale est egalement un fac- 
teur pejoratif. Plus recemment, d’autres 
facteurs de risque ont ete mis en evi- 
dence (presence de boucles vasculai- 
res en histologie, monosomie 3) ou 
sont a l’etude (recherche de cellules 
tumorales circulantes). Une etude ran- 
domisee realisee aux Etats-Unis 
(COMS, Collaborative ocular melanoma 
study) a demontre que le traitement 
local (enucleation ou irradiation par 
disque d’iode 125 pour des tumeurs 
de taille moyenne) n’avait pas d’inci- 
dence pronostique, 17 ce que tendait a 
montrer de nombreuses etudes 
retrospectives. 18 19 



DE L'ENUCLEATION 

AUX TRAITEMENTS CONSERVATEURS 

L’enucleation a ete le traitement stan- 
dard des melanomes choroi'diens 
durant de nombreuses annees. La moi- 
tie des patients, chez qui les tumeurs 
etaient souvent diagnostiquees a un 
stade avance, decedant dans les 10 a 15 
ans suivant l’acte chirurgical, une 
controverse est apparue entre les par- 
tisans de l’enucleation precoce (seule 
garantie d’une guerison) et les autres, 
avancant l’absence d’efficacite de la chi- 
rurgie sur la prevention des metastases, 


2097 


LA REVUE DU PRATICIEN / 2004 : 54 



rdpl 9_RG_dorval_2 0 93_1 0 1 3/12/04 16:23 Page 2098 



MELANOMES OCULAIRES 


voire le risque d’une stimulation du 
processus metastatique par la chirurgie, 
et discutant done d’autres approches. 

Ainsi, en dehors de melanomes 
volumineux, oil la tentative de pre- 
servation oculaire etait illusoire voire 
dangereuse, les traitements se sont 
orientes des la seconde moitie du 
xx e siecle vers la conservation oculaire, 
avec ou sans conservation de l’acuite 
visuelle. 

Les premiers traitements conser- 
vateurs ont ete realises dans les annees 
1950 par Stallard qui utilisa la curie- 
therapie par des plaques de cobalt 60. 
Ces traitements conservateurs ont 
longtemps ete reserves aux patients 
monophtalmes. 



SID Imagerie par resonance 
magnetique. Exteriorisation 
de la tumeur au niveau de I'orbite. 


La curietherapie au cobalt 60 a pro- 
gressivement ete remplacee par la 
curietherapie au ruthenium qui emet 
un rayonnement (3 peu penetrant (actif 
seulement sur les tumeurs peu epais- 
ses) et surtout par la curietherapie a 
l’iode 125. La protontherapie (fig. 12) 
permettant une irradiation homogene 
de la tumeur est utilisee depuis 1975 
aux Etats-Unis, et depuis 1991 en 
France. 


L'enucleation 

L’enucleation reste indiquee pour 
les tumeurs tres volumineuses (epais- 
seur superieure al2 mm ou diametre 
superieur a 20 mm), pour les tumeurs 
responsables de glaucome severe. Elle 
se discute en cas d’ extension extras- 
clerale ou d’envahissement du nerf 
optique. L’ablation chirurgicale de l’oeil 
est une intervention mutilante, actuel- 
lement reservee aux tumeurs massi- 
ves. Sous anesthesie generate, le chi- 
rurgien incise la conjonctive bulbaire 
sur 360°, sectionne les muscles ocu- 
lomoteurs. L’oeil est disseque puis 
tracte vers Fexterieur de Forbite; le 
nerf optique est alors sectionne le plus 
loin possible dans Forbite. Un implant 
(corail ou synthetique) est mis en place 
dans Forbite, les muscles oculaires sont 
sutures a celui-ci afin d’assurer un 
aspect esthetique satisfaisant et une 
bonne motilite de la prothese, puis la 
conjonctive est refermee. 

La protontherapie 

La protontherapie s’adresse aux 
tumeurs posterieures ou a cheval sur 
Fequateur et aux tumeurs anterieures 
de plus de 5 mm d’epaisseur (sauf les 
volumineuses tumeurs anterieures 
supero-externes qui sont mieux trai- 
tees par disque d’iode 125 afin d’evi- 
ter Fiiradiation de la glande lacrymale 
et la secheresse de Foeil). La proton- 
therapie (a laquelle est assimilee Fir- 
radiation par ions lourds d’helium) uti- 
lise les proprietes physiques de 
faisceaux de protons (particules char- 
gees et lourdes). Ils deposent leur 
energie de faqon extremement precise 
a une profondeur donnee et calculee. 
Un faisceau possedant une telle pro- 
priety peraiet une irradiation couvrant 
la tumeur et epargnant les organes 
adjacents, avec une precision inferieure 
au millimetre. 

Les premiers traitements des mela- 
nomes choroidiens par faisceaux de 
protons ont ete appliques en 1975 20 


au Massachusetts eyes and ear infirmary 
de Boston et en 1979 a Moscou. Les 
ions lourds d’helium ont ete utilises 
des 1978 au Department of ophthalmo- 
logy and radiation oncology de San 
Francisco. 21 

En pratique, la protontherapie des 
melanomes oculaires necessite le repe- 
rage de la tumeur par la pose de clips 
sus-scleraux. Ils sont sutures sur la 
sclere, sous anesthesie locale, en regard 
de la tumeur dont les limites sont 
determinees par transillumination ocu- 
laire. Le traitement se deroule en 
4 seances d’iiradiation delivrant 15 Gy 
chacune, pour un total de 60 Gy. II 
s’agit de doses tres importantes com- 
parativement aux irradiations dites a 
fractionnement conventionnel (1,8 a 
2 Gy par seance), mais cela est com- 
pense par la tres haute precision 
(< 1 mm) des protons permettant 
d’epargner les organes critiques tres 
proches. II s’agit d’un traitement tres 
efficace avec des pourcentages de reci- 
dive a 5 ans d’environ 4 a 5 °/o. 22 Les 
clips ne sont generalement pas retires 
en fin d’iiradiation, car ils n’entrament 
habituellement aucune symptomato- 
logy et ne perturbent pas le suivi des 
patients. 



La curietherapie 

La curietherapie par disque d’iode 
est indiquee dans les petites tumeurs 
anterieures. II s’agit d’une irradiation 
localisee dont le principe est de pla- 
cer un radioelement (emetteur de 
rayonnement you de particules |3) tres 
proche ou contre la tumeur. L’avan- 
tage de cette technique est d’assurer 
une irradiation importante de la 
tumeur en epargnant les organes adja- 
cents, la dose decroissant tres rapide- 
ment au fur et a mesure que l’on 
s’eloigne de la source radioactive. 

Les premieres publications rap- 
portant l’utilisation d’une irradiation 
dans le traitement des tumeurs cho- 
roidiennes datent des annees 1930. 
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Moore, en 1930, utilisait des grains 
de radon. En 1966, Stallard 23 decri- 
vait, pour les melanomes choroi'diens, 
une curietherapie sus-sclerale par 
plaques de cobalt 60. Par la suite, d’au- 
tres radioelements ont ete utilises : 
l’iode 125, le ruthenium 106, l’iri- 
dium 192, le palladium 03. 

En pratique, les grains radioactifs 
sont places dans un disque d’or, pro- 
teges par une petit lentille de plas- 
tique souple et jetable. For associant 
une densite atomique importante 
responsable d’une bonne attenuation 
du rayonnement et des proprietes 
biochimiques peu alterables. Ce 
disque sert done de support aux 
grains radioactifs et limite les rayon- 
nements a la zone a irradier en epar- 
gnant (suivant sa localisation) Fos 
orbitaire, les paupieres et (ou) la 
glande lacrymale. 

Le disque est place et suture sur 
la sclere en regard de la tumeur, durant 
une courte intervention chirurgicale 
sous anesthesie locale. L’emplacement 
de la tumeur est determine par l’om- 
bre de celle-ci sur la sclere lors d’une 
transillumination oculaire. Le disque 
est laisse en place pendant quelques 
jours, puis il est retire sous anesthe- 
sie locale a la fin du traitement. La taille 
du disque et la duree de l’irradiation 
sont determinees en preoperatoire et 
sont fonction des caracteristiques de 
la tumeur (diametre, epaisseur) et des 
grains radioactifs (debit radioactif). La 
dose delivree a l’apex de la tumeur 
est de 50 a 100 Gy. Cette technique 
d’iiradiation a certaines limites repre- 
sentees par la localisation et la taille 
tumorale. En effet, les tumeurs tres 
posterieures sont d’acces chirurgical 
plus difficile, et le nerf optique ne per- 
met pas la pose du disque couvrant les 
tumeurs envahissant la papille. La taille 
maximale des disque s ne permet pas 
de couvrir les grosses tumeurs. Ainsi, 
de nombreux auteurs ont fait le choix 
de n’utiliser la curietherapie sus- 


sclerale que dans les formes tumora- 
les anterieures et de petite taille (infe- 
rieures a 6 mm d’epaisseur). En utili- 
sant ces criteres de selection, certains 
auteurs ont rapporte sur une serie de 
136 patients traites par disque iode 125 
a la dose de 90 Gy a 5 mm de pro- 
fondeur avec un suivi median de 
62 mois, un taux de recidive locale de 
1,5 % a 5 ans. 24 

Ces irradiations peuvent entrainer 
dans un certain nombre de cas des 
complications dont la plus frequente 
est le glaucome neovasculaire. Ces 
complications peuvent conduire a une 
enucleation si le traitement medical ne 
permet pas de soulager les patients. Le 
taux d’enucleation pour complication 
est dependant du volume tumoral et 
apparait etre d’environ 6 a 10 % a 
5 ans. 

Quelques etudes ont compare les 
curietherapie s sus-sclerales et les irra- 
diations par faisceaux de protons ou 
d’ions lourds. A taille tumorale equi- 
valente, les irradiations ext ernes 
entrameraient un meilleur controle 
local, moins de toxicite et plus de 
conservation oculaire. 

Le melanome de l’uvee apparait 
done etre une tumeur radiosensible, 
et la radiotherapie est actuellement le 
traitement conservateur de reference. 

Dans certains cas particuliers 

Dans certains cas (tumeur epaisse 
a base plutot etroite, sujet jeune, doute 
quant a la nature de la lesion), on 
peut proposer une tumorectomie ou 
une photo coagulation. 

La resection locale des melanomes ante- 
rieurs de la choroi'de a ete intro duite 
par Stallard en 1961. La chirurgie des 
tumeurs choroi'diennes plus poste- 
rieures est plus recente et a fait l’ob- 
jet de deux principales critiques : 1. les 
risques importants de decollements 
retiniens ; 2. le risque de dissemination 
des cellules tumorales dans l’oeil et la 
circulation generate. En fait, ces crain- 


tes se sont progressivement estompees, 
d’une part grace a l’amelioration de 
la prevention et du traitement des 
decollements retiniens, d’autre part 
grace a la meilleure gestion des gran- 
des hypotensions arterielles necessai- 
res a ce type de chirurgie du fait des 



KftH Contention lors de la 
protontherapie. 


progres de l’anesthesie. Le suivi des 
etudes publiees sur cette technique ne 
semble pas montrer d’aggravation de 
la survie comparativement aux enu- 
cleations. 25 II semble preferable de 
re server ce traitement aux grosses 
tumeurs pour lesquelles le volume d’ir- 
radiation serait source de complica- 
tions oculaires importantes. Cette chi- 
rurgie ne se suffit pas a elle seule, 
meme lorsque les marges d’exereses 
chirurgicales sont macroscopiquement 
et microscopiquement saines. L’ad- 
jonction d’une irradiation adjuvante 
comme la curietherapie permet d’ob- 
tenir de meilleurs controles locaux. La 
situation adjuvante de cette curiethe- 
rapie permet de limiter le volume 
d’irradiation et les complications radio- 
induites, comparativement a une irra- 
diation exclusive couvrant le volume 
tumoral initial. 

La comparaison entre resection 
locale et curietherapie montre un taux 
moins important de complications 
pour la chirurgie, mais un taux plus 
important de recidives locales. 26 


2099 


LA REVUE DU PRATICIEN / 2004 : 54 


rdpl 9_RG_dorval_2 0 93_1 0 1 3/12/04 16:23 Page 2100 



MELANOMES OCULAIRES 


La photo coagulation par laser au 
xenon, a l’argon ou au krypton consiste 
en des traitements repetes sur la 
tumeur, dans le but de detruire la vas- 
cularisation tumorale et les cellules 
tumorales elles-memes. Malheureu- 
sement, les taux d’echecs locaux avec 
des reprises evolutives locales tardives 
etaient importants. 27 Les resultats de 
l’irradiation ont considerablement 
reduit les indications de ce traitement. 
Certaines equipes la proposent encore 
pour des tumeurs inferieures a 3 mm 
d’epaisseur et situees a 3 mm au moins 
de la fovea. 



TRAITEMENTS ADJUVANTS 
ET DES METASTASES 

Traitement adjuvant 

Si les tumeurs volumineuses ou 
ayant une monosomie 3 ont un mau- 
vais pronostic, il est souhaitable de 
pouvoir proposer, comme dans d’au- 
tres tumeurs comme le cancer du sein, 
une therapeutique adjuvante pour pre- 
venir Fapparition des metastases. Vrai- 
semblablement en raison de la rarete 
du melanome oculaire, tres peu d’es- 
sais ont ete realises; un essai adju- 
vant randomise entre bras controle 
et bras traitement par dacarbazine 
(Deticene) n’ a demontre aucun bene- 
fice en faveur du bras traitement. 28 


Traitement de la maladie metastatique 

Les agents classiquement efficaces 
dans le melanome cutane, Deticene ou 
nitroso-urees, n’ont pas demontre de 
benefice dans les formes metastatiques 
du melanome oculaire, tout comme les 
cytokines, interferons ou interleukine 2 
(IL2). Un essai de traitement par la 
fotemu stine, administree par voie 
intra-arterielle hepatique, aurait donne 
des taux de reponse interessants, mais 
des biais de selection sont vraisem- 
blables et ces resultats doivent etre 
confirmes par un essai randomise. 

L’expression par les cellules tumo- 
rales du melanome de certains anti- 


genes tumoraux (NA-17, Melan-A, 
tyrosinase) a permis recemment 
d’envisager une approche de type 
« vaccination ». 

L’absence de resultat des traite- 
ments medicaux doit faire discuter, 
chaque fois que possible, Fexerese des 
metastases. Salmon et al. ont recem- 
ment rapporte leur experience de 
resection de metastases hepatiques; 29 
si la selection des patients limite la por- 
tee des resultats, il apparait que les 
patients pouvant beneficier d’une 
resection complete des metastases ont 
une survie tres superieure a celle des 
patients dont Fexerese n’a pu etre que 
partielle. 

PRINCIPES DE LA SURVEILLANCE 

La surveillance des patients traites 
doit etre prolongee et rigoureuse. Apres 
traitement conservateur, elle doit corn- 
porter un examen ophtalmologique 
tous les 3 mois pendant 2 ans, puis tous 
les 6 mois avec echographie de Foeil 
tous les 6 mois. Une angiographie peut 
etre discutee. La recidive locale apres 
traitement conservateur releve en regie 
generate de Fenucleation. 

A cote de la surveillance locale, le 
suivi des patients doit comporter une 
surveillance hepatique puisqu’il s’agit 
du site metastatique le plus frequent. 
La decouverte precoce de metastases 


hepatiques isolees peut faire discuter 
chez certains patients une exerese chi- 
rurgicale des formes localisees qui 
constitue certainement, en Fabsence de 
traitement general efficace, l’approche 
therapeutique de choix. C’est dire Fim- 
portance d’un diagnostic precoce, 
garant d’une operabilite, par echogra- 
phie hepatique tous les 6 mois pendant 
plusieurs annees, les rechutes a 10 ans 
ou plus n’etant pas exceptionnelles. 


CONCLUSION 

Quoique rare, le melanome cho- 
roi'dien reste une maladie grave qui 
met en jeu le pronostic visuel de Foeil 
atteint et le pronostic vital. Le depis- 
tage precoce, dans la mesure oil il per- 
met le diagnostic a un stade de petite 
tumeur, constitue le principal facteur 
d’amelioration du pronostic. H est done 
essentiel d’examiner soigneusement le 
fond d’oeil apres dilatation pupillaire 
des qu’il existe une symptomatologie 
visuelle. 

En l’etat actuel des connaissances, 
il n’existe aucun moyen medical de 
prevenir Fapparition des metastases ou 
de les traiter; c’est dire Importance 
de la surveillance echographique du 
foie qui, grace a un diagnostic precoce, 
peraiet une chirurgie chez davantage 
de patients, seul moyen actuel d’ame- 
liorer la survie. ■ 



SUMMARY Ocular melanoma 

Ocular melanoma is a rare tumour with a poor prognosis when initial tumour burden is large. 
In France, the disease incidence is estimated to 7/1 000 000 persons. Except for the presence of 
an Ota's naevus, no risk factor has been clearly identified. In many patients, radiotherapy offers 
an alternative local therapy to surgery. No adjuvant treatment has demonstrated any benefit. Treat- 
ment of metastatic disease has to be precised. 

Rev Prat 2004 ; 54 : 2093-2101 
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RESUME Melanomes oculaires 

Le melanome oculaire est une tumeur peu freguente dont le pronostic est tres reserve lorsgue le 
volume tumoral initial est important. L'incidence de la maladie est estimee en France a 7/1 000 000 
habitants. En dehors de I'existence d'un naevus d'Ota, aucun facteur de risgue n'est clairement 
identifie. Si la chirurgie etait le seul moyen de traitement, une radiotherapie peut actuellement cons- 
tituer une autre therapeutigue chez nombre de patients. Aucun traitement adjuvant n'a demon- 
tre une guelcongue efficacite; le traitement de la maladie metastatigue reste a determiner. 
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Sur le sujet des melanomes, 
voir aussi la monographie « Melanome cutane ». 
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